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RESUME

La fibrose pulmonaire idiopathique est une épithéliopathie alvéolaire. Elle résulte de
dysfonctionnements séveres et étendus des cellules de 1’épithélium alvéolaire, qui sont
favorisés par 1I’exposition a des toxiques inhalés tels que le tabac, par le vieillissement, et dans
certains cas par une susceptibilité génétique. L’inflammation jouerait un rdle limité
notamment dans les phases précoces de la maladie, mais pourrait contribuer a 1’entretien du
cercle vicieux de la fibrose. Les altérations du microbiome alvéolaire ont été décrites sans
qu’on puisse affirmer leur role étiologique. Deux médicaments (pirfenidone, nintédanib)ont
démontré leur capacité a ralentir la progression de la fibrose pulmonaire. Les voies inhibées
par ces médicaments donnent des indications quant aux voies profibrosantes dans le poumon.
(Bull. Aetal.; 2017)



SUMMARY

Idiopathic pulmonary fibrosis is an alveolar epithelium disease. It results from severe and
widespread dysfunctions of cells of the alveolar epithelium, which are favored by exposure to

inhaled toxicants such as tobacco, by aging, and in some cases by genetic susceptibility.

Inflammation would play a limited role, especially in the early stages of the disease, but could
contribute to the maintenance of the vicious circle of fibrosis. The alveolar micro-biome
alterations have been described but their etiological role is uncertain. Two drugs (pirfenidone,

nintédanib) demonstrated their ability to slow the progression of pulmonary

Fibrosis. The pathways inhibited by these drugs give indications as to the profibrosing

pathways in the lung
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Introduction

INTROUDICTION

Differentes maladies ou conditions peuvent se compliquer de fibroses pulmonaires.Cette
revue est centrée sur la fibrose pulmonaire idiopathique (FPI), maladie fibrosante pour
laguelle nous avons fait de grands progres dans les 10 dernieres années, aboutissant a la
commercialisation de deux molécules anti-fibrosantes qui permettent de ralentir 1’évolution de
la maladie (Borie R, J etal .;2016)

La FPI est une maladie rare (incidence annuelle estimée a 5/100000) et tres grave, puisque 50
% des patients sont décédes ou transplantés 3 a 5 ans aprés le diagnos-tic .C’est également
une maladie liée au vieillissement car 1’age médian au diagnostic est compris entre 65 et 70
ans dans la plupart des séries de la littératur (Richeldi L, et al. ; 2017) Enfin, il existe une
susceptibilité génétique a la maladie car 5 a 15 % des patients présentent un ou plusieurs
autres cas de fibrose pulmonaire dans leur entourage familial (Borie R, et al. ;2015). L’étude
des formes familiales de fibrose pulmonaire nous a fait faire de grands progres dans la
compréhension de la physiopathologie de la FPI.

La FPI se caractérise par I’accumulation de matrice extra-cellulaire et de fibroblas-tes dans les
espaces aériens distaux, réalisant au plan anatomopathologique un aspect de PIC, également
dénommée, UIP caractérisé notamment par une hétérogénéité tem-porelle (coexistence de
Iésions de fibrose constituée et de fibrose jeune appelée également foyer fibroblastique) et
spatiale (zones pulmonaires apparemment saine

cohabitant avec des zones de fibrose constituée) des lésions (Travis WD, et al.; 2013) Ces
Iésions aboutis-sent a la destruction des structures pulmonaires et au développement d’une
insuffi-sance respiratoire chronique.

La maladie est constamment bilatérale; elle débute et prédomine typiquement dans les régions
périphériques sous-pleurales des poumons, et dans les zones postérieures et inférieures. La
maladie est constamment progressive, la fibrose s’étendant de proche en proche et de maniére
centripete, mais la vitesse d’évolution est variable,parfois trés rapide chez certains patients.
L’¢évolution peut étre émaillée d’épisodes d’aggravation rapide de la dyspnée, accompagnés
de I’apparition de nouvelles opacités au scanner thoracique. On parle alors d’exacerbation, qui
peut-étre déclenchée par une infection, ou un geste chirurgical par exemple, ou étre
apparemment idiopathique(Collard HR, et al. ;2016) (La survenue d’une exacerbation est un
événement particulierement grave, qui survient préférentiellement chez des patients ayant des
maladies tres évoluées, et peut entrainer le déces du patient (la survie est estimée a 50 % a 3

mois)
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Chapitrel : Généralité Rapple Bibliographique

. Généralités
1.1 Anatomie

1.1.1 Morphologie

Chez I’homme, 1'appareil respiratoire est un ensemble d'organes et de tissus qui participent a
la respiration, c'est-a-dire aux échanges d'O2 et de CO2 entre les cellules et le milieu
extérieur. La majeure partie de lI'appareil respiratoire est logée dans la cage thoracique.

Les poumons sont reliés d'une part au milieu extérieur par un ensemble de conduits qui
assurent le passage de l'air, et d'autre part aux cellules par le biais du systeme circulatoire.
Chaque organe, chaque tissu de l'appareil respiratoire présente une structure particulierement
bien adaptée a sa fonction. (Riquet, M ; 2012)

Capillaires sanguins

~ Sinus paranasaux
Frontal Sphénocide

Cavite nasale 'P &

Cormets nasaux -'
Vestibule nasal

ssu
connecnf

alveolalres

Conduit
alvéolaire
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Pharynx Zi‘."“-.( muqueuse
————  Larynx- AN Muqueuse
Epiglotte

Cavite

Cartilage thyroide -
buccale

Cartilage cricoide -

Veinule pulmonaire i
Cordes vocales P Atrium

Tracheée
Carene tracheale
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Lobe supérieur

Apex pulmonaire gauche
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Incisure cardiaque
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Poumon droit —
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+ A
LSupérieureS> Y
Inférieures

Figure 1 : L'anatomie du systeme respiratoire (atlas de anatomie. ; 2007)
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L'appareil respiratoire se divise en 2 parties :

Les voies aériennes superieures et inférieures :

> Les voies aériennes supérieures sont extra-thoraci corresponde a la zone de conduction.
elles sont responsables des actions suivantes : humidification, filtration, réglage de la
température de D’air inspiré, transport de l’oxygeéne vers les poumons, olfaction et

phonation. Et englobent les structures rigides suivantes :
> Les fosses nasales (la cavité nasale ou les cornets) : elles sont composées de deux

cavités creusées dans la face et séparées entre eux par une cloison médiane ostéo-

cartilagineuse, le septum nasal. Qui filtrent, réchauffent et humidifient 1’air inspiré.

» le pharynx : carrefour aéro-digestif qui comprend 3 parties :

1-nasopharynx : en regard de I’orifice nasal.
2-oropharynx : en regard de I’ orifice buccal.

3-hypopharynx : se prolonge en avant par le larynx et en arriére par I’cesophage. ses

parois musculaires sont contractées durant I’inspiration pour éviter sa fermeture en avant et en
bas du pharynx : I’épiglotte qui dirige 1’air vers le larynx et I’alimentaire vers 1’cesophage.

Pendant la déglutition, elle recouvre le larynx comme un clapet.

> le larynx : qui permet en plus la phonation grace a la présence de cordes vocales, qui

contrélent la voix. ouverture permanente assurée par un ensemble de muscles, ligaments,

cartilage, et par un anneau cartilagineux complet=0s cricoide.

> les voies aériennes inférieures sont intra-thoraciques forment la zone respiratoire

qui est responsable de I’ensemble des échanges gazeux. Nous retrouvons dans ces voies :

> la trachée : est un conduit cylindrique compose de structures cartilagineuses, de fibres

et de fibres musculaires qui prolonge le larynx. Ouverte et solide en forme de fer a cheval,

se divise en deux bronches souches droite et gauche au niveau de la caréne.

> les bronches : méme composition que la trachée avec en plus, une muqueuse. Elles

sont au nombre de deux : la bronche souche droite, courte, grosse et presque verticale et

2|Page
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bronche souche gauche, longue, gréle et presque horizontale. Ramification progressives

jusqu’aux bronchioles puis jusqu’aux alvéoles.

Epiglotte

Trachée

."r"-.\. r -
i A S0\
N 8 N
\ \ el <A i
g\\‘.-d ’ AN
= _ :
Bronchiole Bronche Alvéole

Figure 2 : les voies aériennes (Rebecca Dezube. ; 2019)

Les poumons . deux organes droit et gauche spongieux et élastiques, qui renferment

chacun environ 350 millions d'alvéoles pulmonaires. Leur capacité moyenne est de 5 litre.

IIs sont situés dans la cage thoracique, séparés I’un de I’autre par le médiastin et reposent

sur le diaphragme. On distingue :

Le poumon droit : présente 3 lobes séparés par 2 scissures.

Le poumon gauche : présente 2 lobes séparés par une scissure.
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Tableau : 1
Poumon droit Nom Numéro nom Poumon gauche
Apical 1 Apical Culmen
Lobe supérieur Antérieur ou ventral 2 Antérieur ou ventral
Postérieur ou dorsal 3 Postérieur ou dorsal
Lobe moyen Latéral ou externe 4 Supérieur Lingula
Médial ou interne 5 Inférieur
Apical ou supérieur 6 Apical ou supérieur
Lobe inférieur (Nelson) (Nelson)
Médial ou paracardiaque 7 Médial ouparacardiaque Lobe
Antérieur ou ventrobasa 8 Antérieur ou ventrobasa inférieur
Latéral ou latérobasall 9 Latéral ou latérobasall
Postérieur ou terminobasal 10 Postérieur ou terminobasal

Tableau : 1 Nom des segments et de leurs bronches (Riquet, M ; 2012)

b

"‘\.\.(ﬂil. \\\Q] '\'-' -

Figure 3: Situation des segments a la surface des poumons (cf. Tableau 1). Représentation de
face (B) et de profil : profil droit (A), profil gauche (C) (Riquet, M. ; 2012)
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Le role de la plévre

la plevre permet :

> le glissement des 2 feuillets pleuraux grace au liquide pleural
» de maintenir la pression négative dans le poumon de sorte que les alvéoles et les bronches
restent ouverts

» participe a la défense des poumons contre 1’inflammation et les infections

> Les alvéoles pulmonaires : sont des petits sacs aux parois trés fines et poreuses a
I’extrémité des bronchioles, tapissés par de nombreux capillaires. C’est & ce niveau que
s’effectuent les échanges gazeux.

|.1.2 Vascularisation

Double vascularisation. Les poumons recoivent une double vascularisation :

» une vascularisation fonctionnelle constituée par le réseau des artéres et des veines

pulmonaires, permettant d’oxygéner le sang.

» une vascularisation nutritive constituée par les arteres et veines bronchiques, permettant
d’apporter les éléments essentiels au bon fonctionnement des poumons. (D.Benlahoues ;

2013)

1.1.4 Systeme respiratoire
le systeme respiratoire regroupe I'ensemble des organes qui interviennent dans la respiration.

Ce systeme comprend les voies respiratoires et les poumons

Gréace a la respiration, I'inhalation et I'expiration, le systeme respiratoire facilite les échanges
gazeux entre l'air et le sang, et entre le sang et les cellules de I'organisme. Le systeme
respiratoire nous permet également de sentir les odeurs et de créer des sons. (Amyot, R.

(Robert), Université de Montreéal. Faculté de médecine)

Voici les cing fonctions principales du systéeme respiratoire :
1- Inhalation et expiration constituent la ventilation pulmonaire : c'est la respiration.
2 - La respiration externe permet les échanges gazeux entre les poumons et la circulation

sanguine.
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3- La respiration interne permet les échanges gazeux entre la circulation sanguine et les
tissus du corps.
4- L'air faisant vibrer les cordes vocales permet de créer des sons.

5- L'olfaction, ou odorat, est une sensation chimique.

1.2 Histologie

En histologie, le poumon est composeé de 2 types de structures :

> Le mésenchyme : tissu non fonctionnel, de soutien, lui méme organisée 2 éléments :

Mésenchyme axial : paquet conjonctif qui pénétre dans le poumon au  niveau du hile
et structure ’arbre des conduits aériens. Il s’arréte au niveau des bronchioles terminales. On
lui associe les grandes cloisons conjonctives qui divisent le parenchyme pulmonaire :

-Paroi des lobules

-Paroi des segments qui relient mésenchyme axial et périphérique

Le mésenchyme peériphérique : conjonctif sous-pleural et plévre, qui pénétre plus
profondément dans le poumon au niveau des scissures.

> Le parenchyme : tissu fonctionnel, chargé d’assurer I’hématose.

Il est constitué par : Tous les espaces aériens situés au-dela de la bronchiole terminale
L’interstitium inter-alvéolaire Le réseau vasculaire interstitiel (les capillaires péri-alvéolaires)
Le parenchyme est donc « coincé » entre mésenchyme axial et périphérique, il correspond a
toute la structure spongieuse visible sur coupe histologique de poumon.( Stevens et al 1993 )
( P. Dadoune, 1990)

La Plevre

La plévre est une séreuse. Comme toute les séreuses, elle est constituée de 2 feuillets séparés
par un espace, virtuel, dans lequel se trouve un liquide. Le liquide pleural a pour but de
favoriser le glissement entre les deux feuillets.

Chaque feuillet pleural est composé de 2 couches superposées (de la cavité pleurale vers les
tissus) :

> 1-1. La séreuse pleurale Elle est constituée par :

- Le mésothélium : épithélium pavimenteux a cubique bordant la cavité pleurale (coté apical).
Il repose sur une lame basale qui le sépare du - Conjonctif sous-mésothélial, qui est un
conjonctif lache (assimilable a un chorion) Module intégré 2 Cardiologie et pneumologie

Histologie de I'appareil respiratoire
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> La couche sous-pleurale Elle est composée d’un tissu conjonctif 1ache, encadré par
deux plans fibro-élastiques qui la séparent du conjonctif sous-mesothélial, coté pleural, et
soit du conjonctif parenchymateux, pour le feuillet pulmonaire, soit du fascia
endothoracique, pour le feuillet thoracique. Le liquide pleural héberge des cellules

immunitaires, lymphocytes et macrophages.

Les voies aériennes
Les voies aériennes sont constituées de trois tuniques concentriques, une mugqueuse, une

tunique moyenne ou armature et une adventice.

Le mésenchyme axial, tissus conjonctif soutenant ’arbre bronchique dans lequel

circulent vaisseaux et nerfs, constitue lI'adventice.

Parmi les voies aériennes on étudier I'histologie de la trachée comme un exemple :

La trachee :

Cette coupe provenant d’un nouveau —né montre la structure générale de la trachée. C’est un
tube flexible constitué de tissu fibro —élastique et des cartilages

C’est un tube flexible constitué de tissu fibro-élastique et cartilage qui permettent sa dilatation
et son élongation pendant | inspiration, et son relachement passif pendant I'expiration. Une
série d’anneaux de cartilage hyalin C ,en foeme de <C> (colorés en bleu ) constituent la
support de la muqueuse trachéale et I'empéchent de se collaber pendant I'inspiration des
bandes de muscle lisse , le muscle trachéal T , joignent en arriére les extrémités libres des
anneaux ;la concentration du muscle trachéal provoque une réduction du diamétre de la
trachée et participe de ce fait a | augmentation de la pression intra thoracique au cours de la
toux

En arriere du muscle trachéal, on observe quelques faisceaux musculaires longitudinaux
(Wheater 2008)
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Figure 4 : coupe histologique générale de trachée

Cette coupe de trachée d'adulte jeune montre les différentes couches de la paroi trachéale
,L'épithélium respiratoire RE de la trachée est analogue a celui du reste de I'arbre bronchique
et a I'épithélium nasal ,il repose sur une membrane basale d'épaisseur inhabituelle .on trouve

plusieurs types cellulaires a l'intérieur de cet ep :

- Des cellules cylindrique hautes pseudo stratifiées pourvues de cils

- Des cellules caliciforme

- Des cellules séreuses identique ade la sous-muqueuse

- Des cellules souches basale appartenant au systéme neuro-endocrinien diffus

- Des cellules souche basale capable de se diviser et de se différentes région de la trachée
Sous la membrane basale ,le chorion est constitué d’un tissu de soutien lache trés
vascularisé(pour former une bande de tissu fibro -élastique
La sous-muqueuse SM lache ,située sous le chorion constitué des glandes mixte
seroumuqueses moins abondantes dans la partie inférieure de la trachée ; les cellules
séreuses sont fortement colorées par I’HE tandis que les cellules muqueuse restent pales ,les
sous-muqueuse se confond avec le périchondre des anneaux de cartilage hyalin sous-
jacents(non visibles dans ce champ), ou, comme ici, avec le tissu danse fibro-élastique F

situé entre ces anneaux (Wheater 2008)
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Bt |

: El fibres élastiques F tissu fibro-élastique
L muscle longitudinal M muscle lisse
T muscle trachéal

C cartlage CC celluleciliée Ch chorion
G glandes séromuqueuses GC cellules caliciformes
Ma mastocyte RE épithélium respiratoire  SM sous-muqueuse

Figure 5 : coupe histologique de trachée d’adulte

1.3 Physiologie

La physiologie de la respiration est I'étude des mécanismes, nombreux et complexes, qui
permettent de transporter du milieu ambiant jusqu'aux cellules une quantité adéquate
d'oxygene et de rejeter dans I'atmosphére le dioxyde de carbone produit par le métabolisme.
Les échanges gazeux entre les poumons et l'air ambiant sont assurés par la ventilation
pulmonaire ; puis la diffusion alvéolo-capillaire permet les échanges gazeux entre les
poumons et le sang. La circulation sanguine se charge de transporter I'oxygéne aux différentes
cellules de I'organisme (cf. systémes circulatoires, sang). (R.EFRANCOI)

(J. Baurand ; 1974)
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|.4 Les pathologie de poumons

1.4.1 L'emphyseme

L’emphyséme est une maladie pulmonaire entrant dans le cadre des BPCO caractérisée par
l'augmentation permanente du volume des espaces aériens situés au-dela de la bronchiole
terminale, accompagnée d'une destruction de leurs parois, sans cicatrisation fibreuse.
Sont atteints les trois ordres de bronchioles respiratoires, les canaux alvéolaires et les alvéoles

(toutes les structures qui sont au-dela de la bronchiole terminale (Dr G.Bonnaud — 2007)

Bronchiole respiratoire collabée

-, Sac alvéolaire élargi

"g" gl)jesgl“:lcrtelgn des canaux
Figure: 6: L’emphyséme (Bernard Egger John-David Auber; 2005)
Types d’emphysémes

Trois types d’emphysémes sont anatomiquement reconnus :

Centrolobulaire, paraseptal et panlobulaire
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Emphyséme panlobulaire

Emphyséme centrolobulaire

Figure 7 : L’emphyséme centrolobulaire et panlobulaire

(Bernard Egger John-David Auber ; 2005)

1.4.2 L hypertension artérielle pulmonaire

L’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est une maladie rare caractérisée par
I’augmentation progressive des résistances artérielles pulmonaires, aboutissant a une
insuffisance cardiaque droite et au décés. Les HTAP sont classées comme idiopathiques,
héritables, induites par des médicaments ou des toxiques, associées a diverses pathologies
(connectivites, cardiopathies congénitales, VIH, hypertension portale). En I’absence de signes
cliniques évocateurs, le dépistage précoce de ’HTAP est systématique dans le cadre de la
sclérodermie, de la drépanocytose et des porteurs sains du gene de BMPR2. L’échographie
transthoracique permet de détecter ’HTAP mais seule la réalisation d’un cathétérisme
cardiague droit permet la mesure exacte des pressions artérielles pulmonaires et du débit
cardiaque. D’autres examens complémentaires sont indispensables pour confirmer, classer, et
évaluer la sévérité de ’HTAP. Actuellement, il n’existe aucun traitement curatif de I’HTAP.
La prise en charge thérapeutique repose sur des traitements non spécifiques (anticoagulants,
diurétiques, oxygénothérapie). Cependant, la compréhension des mécanismes
physiopathologiques a permis le développement de traitements améliorant la qualité et la
durée de vie des patients atteints d’HTAP. De nouvelles thérapeutiques sont en cours

d’évaluation mais leur place exacte reste encore a définir. (C. Tromeur, et al ; 2012)
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Figure8: un ceeur normal (sain) et un cceur malade avec un HTAP

(Dr J.Boileau Dre C. Bélanger ; 2018)

1.4.3 cancer pulmonaire

Un cancer du poumon, appelé aussi cancer bronchique ou cancer broncho-pulmonaire, est une
maladie des cellules des bronches ou, plus rarement, des cellules qui tapissent les alvéoles
pulmonaires. Il se développe a partir d’une cellule initialement normale qui se transforme et

se multiplie de facon anarchique, jusqu’a former une masse appelée tumeur maligne.

(Ce guide a été publié en novembre 2017)

Le cancer du poumon est la principale cause de mortalité par cancer dans bien des pays
Industrialises, et il est fort possible qu'il atteigne bient6t la méme triste supériorité dans les

pays en développement. 11 se classe en téte des causes de mortalité masculine par cancer
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1.4.4 FPI

La fibrose pulmonaire idiopathique est la plus fréquente des pneumopathies interstitielles
diffuses idiopathiques. Elle atteint davantage I’homme que la femme, et aprés 65 ans. Elle est
fortement associée au tabagisme.

Le concept de transition épithélio-mésenchymateuse dans la pathogénie de la maladie semble
jouer un plus grand réle que I’inflammation.

Le syndrome associant emphyseme et fibrose pulmonaires, récemment individualisé, se
caractérise par des volumes et débits pulmonaires relativement préservés contrastant avec une
altération du transfert du monoxyde de carbone et une hypoxémie d’exercice majeur, et une
prévalence élevée d’hypertension pulmonaire.

Les exacerbations de la maladie contribuent a son aggravation et au déces.

Il n’existe pas de traitement de la maladie d’efficacité démontrée. La médiane de survie est de
I’ordre de 2-3 ans apres le diagnostic (Erratum de Darticle « Fibrose pulmonaire
idiopathique. 2010)

*  Que se passe-t-il au niveau des poumons dans la FPI ?

Dans la FPI, les échanges gazeux (oxygeéne et gaz carbonique) essentiels a notre bonne santé
sont plus difficiles. Cette maladie des poumons est complexe ; tous les mécanismes qui en
sont & 1’origine ne sont pas ¢lucidés. Il est cependant supposé que la répétition d’agressions au
niveau des poumons (tabac, infections, pollution, reflux gastro-cesophagien...) et une
perturbation de la réparation des tissus sont a 1’origine de cicatrices dans les poumons. Un
tissu cicatriciel anormal se forme alors entre les alvéoles pulmonaires et les vaisseaux
sanguins. De ce fait, une structure typique en «rayons de miel » apparait et le
tissu pulmonaire perd son élasticité.

Les poumons diminuent en volume et 1’oxygénation est de plus en plus difficile du fait de
I’épaississement de ce tissu cicatriciel, limitant les échanges gazeux. Les personnes malades

sont essoufflées d’abord a I’effort, puis au repos (Cottin V,et al.2017) (Bahri S, et al.2018)

(Martinez FJ, et al. 2017)
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Fibrose Pulmonaire
Idiopathique (FPI)

Poumon malade

Le tissu interalvéolaire
devient cicatriciel, une
structure typique en
«rayons de miel» se forme

Poumon sain
Alvéoles pulmonaires
dans un tissu
conjonctif élastique

Le volume des poumons
diminue

Figure 9 : la différence entre poumon sain et poumon malade (Cottin V, et al. 2017)
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11.1 FPI
11.1.1 Définition

Comme plus de 200 autres maladies pulmonaires apparentées, la fibrose pulmonaire (FP) est
une « maladie pulmonaire interstitielle » (MPI). La FP idiopathique — c’est-a-dire de cause
inconnue — est la MPI la plus répandue.

Chez les patients atteints de FP, idiopathique ou non, le tissu pulmonaire se cicatrise (fibrose).
Avec le temps, le tissu cicatriciel épaissit et la fibrose s’étend au point ou les poumons
deviennent incapables d’acheminer 1’oxygeéne dans la circulation sanguine. Le patient est
alors a bout de souffle, et son cerveau et ses organes vitaux sont privés de I’oxygeéne dont ils

ont besoin pour survivre. (Robert Davi)

11.1.2 Les causes

Certaines maladies, la sclérodermie et la polyarthrite rhumatoide par exemple, peuvent
entrainer une FP. Il est donc important de bien examiner chaque patient afin de savoir si la FP
est imputable a une cause qui se traite, ce qui pourrait prolonger 1’espérance de vie. Certains

facteurs environnementaux seraient aussi associés a la FP, notamment :

» I’exposition a des contaminants tels que I’amiante, la poussiére de charbon, la silice et des
protéines animales;

» les infections pulmonaires;

> la prise de certains médicaments d’ordonnance (surveillez toujours les effets secondaires
des médicaments que 1’on vous prescrit!)

> le reflux gastro-cesophagien (RGO)

> le tabagisme

I1.1. 3 Les symptomes

Les symptdmes sont parfois discrets au départ. 1l faut des mois, voire des années, avant que
la maladie ait des effets perceptibles. Lorsque les symptoémes sont évidents, la maladie est
bien établie, et il est alors essentiel de déterminer si la maladie n’a pas une cause que 1’on
pourrait traiter. L’essoufflement — ou dyspnée, comme disent les médecins — est le symptome
le plus frequent, mais il est parfois difficile a percevoir, surtout chez la personne ageée, car il
passe pour la conséquence du vieillissement ou d’un probléme cardiaque. A mesure que la

maladie progresse, I’essoufflement devient plus évident, surtout dans les activités de la vie
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quotidienne, comme se doucher ou monter I’escalier. Certaines personnes trouvent méme
difficile de parler au téléphone, le seul fait de parler les rendant manifestement a bout de

souffle.
Voici d’autres symptomes possibles :

perte d’appétit
perte de poids rapide, pas forcément liée au manque d’appétit;

fatigue extréme et manque d’énergie;

>
>
>
> sensation désagréable au niveau de la poitrine;
> extrémités froides (mains et pieds);

>

trous de mémoire.

A mesure que la maladie progresse, il devient difficile de monter ou de descendre I’escalier,
voire de vaquer a ses occupations quotidiennes comme se lever ou se doucher le matin. Le
patient finit par avoir besoin d’oxygene pour se déplacer. Vous trouverez dans les pages qui

suivent plus de détails sur I’oxygene.

11.1.4 Les facteur de risque

Dans cette maladie les causes sont inconnues mais il y a des facteurs qui sont associés avec
la FPI par exemple:

» l'age moyen d’apparition de la FPI est généralement plus de 50 ans

> le tabac: la FPI est plus fréquente chez les fumeurs ou ancien fumeur

> les facteurs environnementaux: I’inhalation de poussiéres

> les facteurs infectieuses : et inflammatoires: a la suite d’une infection virale, d’une

tuberculose, dans certains cas de polyarthrite rhumatoide
> les facteurs médicamenteux: certains médicaments peuvent causer des maladies

comme FPI parmi ces médicaments:
» la cordarone (traitement d’affections cardiaques), certains traitement antibiotique
Furadantine (les infections urinaire), ou encore presque tous les traitements de la

polyarthrite rhumatoide

» L’hérédité: la présence de la maladie dans le cercle familial.
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11.1.5 Diagnostic

A partir du moment ol votre médecin de famille vous envoie & un pneumologue,

probablement apreés la premiére radiographie pulmonaire,

Radiographie d’'un poumon
chez un patient atteint de FPI

Radiographie d'un poumon sain

Figure 10 : la différence entre la radiographie de poumon saine et poumon malade

(Cette photo a été prise de site web professionnelle de santé
https://professionnels.roche.fr/)}
vous devrez subir un certain nombre de tests. Il est trés important de recevoir le bon
diagnostic. de recevoir les traitements appropriés. Cela dit, le diagnostic de la FP idiopathique

n’est pas évident.

Le médecin auscultera vos poumons et y entendra peut-étre des crépitements, comme le bruit
que font deux bandes de velcro qui se séparent. 1l examinera aussi vos mains et, en particulier,
le bout de vos doigts, I’hippocratisme digital ¢’est-a-dire des doigts en baguettes de tambour —
étant un signe fréquent de FP idiopathique. Ces signes détermineront la nécessité d’autres
tests. On vous fera passer une tomodensitométrie haute résolution, cet examen permettant de
clairement montrer la présence de tissu cicatriciel. La position du tissu cicatriciel dans les

poumons est aussi trés révélatrice et aide le spécialiste a poser le bon diagnostic.

Vous passerez en outre des tests de fonction pulmonaire a 1’hopital.
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Vous devrez souffler, fort ou normalement, dans un appareil qui mesure les volumes
pulmonaires de méme que les échanges gazeux. Ces tests permettront de déterminer dans
quelle mesure vos poumons acheminent efficacement 1’oxygéne dans la circulation sanguine
et évacuent le dioxyde de carbone. La présence de tissu cicatriciel empéche les alvéoles (petits
sacs) de faire ce travail.

On vous demandera probablement de faire le test de marche de 6 minutes. Trés simple, ce test
revét néanmoins une grande importance, car il mesure la saturation en oxygeéne lorsque vous

marchez sans arrét pendant 6 minutes.

La bronchoscopie est un examen plus « invasif », car on insére un tube dans vos bronches,
puis on injecte dans vos poumons du liquide qu’on aspire ensuite pour le faire analyser en
laboratoire. Il arrive que le médecin préléve en méme temps un échantillon de tissu dans
chaque poumon pour le faire analyser en laboratoire. Ces tests sont un peu désagréables, mais
ils apportent vraiment beaucoup d’information nécessaire au diagnostic. VVotre médecin

pourrait demander une biopsie chirurgicale du poumon.

Figure 11 : Biopsie pulmonaire chirurgicale par vidéothoracoscopie (autorisation de Dana
Radu, service de chirurgie thoracique, Hopital Avicenne, Bobigny). Blin, E., & Nunes,
H. (2016)

18| Page



Chapitrel : Généralité Rapple Bibliographique

Figure 12: Biopsie pulmonaire chirurgicale par mini-thoracotomie (autorisation de Dana
Radu, service de chirurgie thoracique, Hopital Avicenne, Bobigny). (Blin, E., & Nunes, H.
2016)

En général, cet examen invasif s’impose uniquement si les autres tests et examens ne
permettent pas de confirmer le diagnostic. La biopsie — qui nécessite des incisions

chirurgicales d’environ 1 pouce au niveau du thorax

— se fait par voie chirurgicale a 1’aide de caméras et de petits outils. C’est un chirurgien
thoracique qui réalisera la biopsie chirurgicale du poumon sous anesthésie générale
(autrement dit, on vous endormira). Vous devrez rester a 1’hopital quelques jours apres

I’intervention.
Attendez-vous, bien siir, a avoir beaucoup de prises de sang. Il vaut mieux s’y habituer.

(La Fondation canadienne de la fibrose pulmonaire est seule responsable du contenu. (Robert
Davi ; 2016)
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Suspicion de fibrose pulmonaire idiopathique
- Dyspnée a |'effort lentement progressive

- Toux séche

- Rales crépitants basaux bilatéraux

Examens pulmonaires
- Pléthysmographie corporelle, mesure de la capacité de diffusion, test d'effort {spiro-ergométrie,

test de marche de 6 minutes)
- Exclusion de toutes les causes connues de fibrose pulmonaire: anamnése approfondie concernant

d'éventuelles substances toxiques inhalées, maladie rhumatologique sous-jacente, maladie pro
fessionnelle, anamnése médicamenteuse
- Dosages d'anticorps

L4

TDM-HR thoracique

B

PIC univoque PIC non univoque

Confirmation histologique

A 4

Bronchoscopie avec lavage Bronchoscopie avec lavage bron-
broncho-alvéolaire cho-alvéolaire et cryobiopsie et/ou

bhiopsie pulmonaire chirurgicale
./ \

Lymphocytose Pas de lym-
>40% phocytose

PIC Pas de PIC

Concertation interdisciplinaire

Pas de FPI FPI Pas de FPI

Figure 13 : Algorithme pour la pose du diagnostic de fibrose pulmonaire idiopathique

(Hostettler Katrin ; 2017)
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I1.2 Relation entre FPI et quelgque maladie

I1.2.a Hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) et FPI

Retrouvée chez 30 a 40% des patients et chez presque 85 % des patients a un stade avance.
(La capacité de diffusion est inversement proportionnelle au degré de I’HTAP.

La présence d’HTAP constitue un critére péjoratif de survie. (Behr J2008)(Nathan SD;
2007). (Fell CD; 2012)

11.2.b Reflux gastro cesophagien (RGO) et FPI

Le RGO est souvent retrouvé chez les patients avec une FPI et semble étre plus fréquent
comparativement a des patients présentant d’autres pathologies pulmonaires comme 1’asthme
ou d’autres PID. Un possible lien causal, li¢ a la micro aspiration d’acide gastrique a été
questionné pendant de nombreuses années. Une étude rétrospective a montré une association
entre la prise d’un anti-acide et un déclin de la fonction respiratoire moins important et une
survie plus longue (Lee JS, et al. ; 2011) (Lee JS, et al. ; 2013)

11.2.c FPI et emphyséeme

Cette association est probablement due au fait que le tabac est un facteur de risque commun.
Cette association va entrainer un emphyséme des lobes supérieurs et une fibrose des lobes
inférieurs. Cela pourrait représenter 35% des patients avec FP1 (Wells AU, et al. ; 2003). Des
études suggeérent que cette association pourrait entrainer une incidence plus élevéee
d’hypertension
Pulmonaire et constituer un facteur de mauvais pronostic (Jankowich MD et all. ; 2012)
(Ryerson CJ, et all. ; 2013)

11.2.d FPI et cancer

Certains auteurs ont montré un risque élevé de cancer pulmonaire chez les personnes avec
FPI1 et semble plus fréquents chez les hommes les plus agés et ayant fumé. (34-38) Le Jeune
et al constatent une incidence de cancer pulmonaire augmentée chez les personnes atteintes
de FPI comparé a la population générale (RR=4.96)

11.2.e FPI et SARS-COV-2

L’infection par SARS-CoV-2 est a I'origine d’exacerbation de la fibrose et de poussée

secondaire.
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Cela explique que les fibroses fassent partie des deux maladies respiratoires prioritaires pour
la vaccination avec ’HTAP. Le fait d’avoir une pneumopathie interstitielle multiplie le risque
par 4 d’hospitalisation et de passage en USI (Esposito AJ et al. ; 2020). Les facteurs de
risque de déceés sont « classiques » pour 1'dge et le sexe masculin. L’oxygénodépendance

préalable est en revanche un facteur de risque propre aux pneumopathies

Interstitielles. Au sein des PID elles-mémes, la présence d’une fibrose pulmonaire

idiopathique augmente significativement le risque de mortalité (Gallay L et al. ; 2020)

1.3 Traitement

» Comment traiter une fibrose pulmonaire ?
Le traitement d'un malade atteint de fibrose pulmonaire repose sur 3 piliers
> la maladie, qui nécessite de distinguer :
» une fibrose stable pour laquelle aucun traitement n’est nécessaire
» une lésion qui progresse, pour laquelle un traitement minimal au long cours est

nécessaire.
Les symptdmes : toux, dyspnée, contexte psycho-social (anxiété, dépression)
Education et la prise en charge du malade par lui-méme.

Les objectifs de soins varieront en fonction de I'dge du patient, de ses Co-morbidités, de ses
souhaits et seront adaptables en fonction de 1’évolution de la clinique et de la progression des

lésions.

En général le traitement symptomatique devient plus important au fur et a mesure que la

maladie progresse.

Aprés des années sans évolution significative des propositions thérapeutiques, 2 médicaments
ont récemment émergé, avec un effet modéré sur 1’évolution de la maladie (particulierement

sur la CVF) : Pirfenidone (ESBRIET*) et Nintedanib (OFEV?*).

La Pirfenidone est une molécule dont les effets anti-fibrotiques sont obtenus en transformant
les voies des facteurs de croissances beta(42). La Nintedanib est un triple inhibiteur de kinase
avec des effets antifibrotiques (Richeldi L, Cottin V et al 2014)
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La Pirfénidone peut étre utilisée dans les fibroses idiopathiques 1égeéres a modérées (CVF >

50 % et TLCO > %).

La corticothérapie n’a pas montré ses preuves d’efficacité en termes de survie. Elle peut étre
utile en cas de toux invalidante et peut étre utilisée a posologie élevée en cas de phases

d’exacerbation.

Certains auteurs ont proposé des associations medicamenteuses mais d’aprés
Raghul’association de prednisone, aziathioprine et N acétylcystéine augmenterait le risque
d’hospitalisation et de décés (Raghu G, Anstrom KJ, et al ; 2012)

Depuis des années, la transplantation pulmonaire reste le seul traitement viable pour les FPI
en phase terminale. Le taux de survie des patients a 5 ans est de 40 a 50% (Thabut G, et al ;
2003)( Keating D, L et al ;2009)

Malgré qu’aucun age limite n’existe, les patients agés avec de multiples comorbidités sont
fréquemment inéligibles. Ainsi, il est proposé d’étre sur la liste des transplantés potentiels aux

patients de moins de 65 ans sans comorbidités.
Traitement symptomatique :

L’oxygénothérapie peut étre proposée selon la dyspnée. Cela nécessite la surveillance

attentive et la correction d’une hypoxémie chronique et des désaturations nocturnes.

-Les traitements de I'hypertension artérielle pulmonaire n’ont pas montré de bénéfice

(Zisman DA et al ; 2010)
G King TE, et al 2011) (Raghu G, et al ; 2013)

- Un reflux gastro cesophagien doit étre envisagé devant une toux persistante. Il est proposé de

I’instaurer méme lorsque le patient est asymptomatique.
- Un syndrome d’apnée du sommeil doit étre dépisté et traité

- Une réhabilitation pulmonaire peut étre proposeée.
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11.4 Prévention

Les vaccinations anti-grippales, anti-pneumococciques sont réalisées
Systématiquement
Sevrage tabagique : il est également important

11.5 Déces

La cause de déces est dans la moitié des cas due a la maladie elle-méme par insuffisance
respiratoire. Les autres patients meurent de pneumopathies, IDM, AVC ou autres causes non

Pulmonaires (Daniels CE, et al 2008) (Panos RJ, et al ; 1990)
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I11.1.Matériels et méthodes

I11.1. Objectif d’étude :

Notre étude est observationnelle et descriptive dont le but de la présentation de la FP, et aussi
I’objectif le plus important est de décrire les caractéristiques et la prise en charge des patients

présentant une FP hospitalisés

111.1.2 Lieu et période d’étude :

L’étude a été réalisée au niveau EPH (Etablissement Public Hospitaliere) MOHAMED
BOUDIAF Médéa, Algérie, durant la période de 20jours entre 24 MARS et 15 AVRIL 2021

111.1.3 la population :
La population étudier est composée de 36 patients de deux sexes (20femmes et 16hommes)
atteints de FP durant la période de 2013 a 2021

111.1.4 Matériels :

Afin de réaliser ce travail nous avons consulté les dossiers médicaux des patients ayant une

FP, les informations sont collectées sur un tableau

111.1.5 Methode et recueil des données :
Le recueil a été réalisé a 1’aide d’une fiche de renseignement que nous avons élaboré et

remplie.
La récolte des données a été faite d’une manieére :

» Passive : a partir des dossiers des malades

> Active : avec les malades eux méme et avec leurs médecins traitants

111.1.6 le plan de I’étude :
Pour réaliser 1’étude pour chaque patient, nous avons relevé :
» Des données sociodémographiques :
-Age , Sexe, Région
» Des données cliniques :
-Antécédents personnels (médicaux et chirurgicaux)
-Diagnostic des médecins traitants
» Des données thérapeutiques :
-Traitements médicamenteux
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111.2 .Résultats
111.2. La taille de I'échantillon

- Une étude descriptive des patients :

Notre échantillon d'étude est composé de 36 patients atteints de fibrose pulmonaire

idiopathique suivie dans le service RIA de Médéa.
111.2.1. La distribution des patients selon le sexe :

Tableau2 : Répartition de la population d’étude selon sexe .

sexe Effectifs

homme 16

femme 20
sexe

B homme ®femmes

Figure 14: Répartition des patients selon le sexe
La fibrose Pulmonaire idiopathique est plus fréquente chez les patients de sexe féminin (56

%) que chez ceux de sexe masculin (44 %)
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111.2.2. La distribution des patients selon I’age:
Tableau 3 : Répartition de la population d’étude selon 1’age:
age
sexe 50_60 60_70 70_80 80_90
FEMME 4 4 8 4
HOMME 3 6 4 3
Age

9

8

7

6

5 H FEMME

M HOMME

50_60 60_70 70_80 80_90

Figure 15: Répartition des patients selon 1’age
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Par rapport I'hommes :

La distribution montre une asymétrie vers la droite et présence d un pic dans la distribution.
La moyenne d’age est de 65 ans, Les ages extrémes étaient de 50 et 90 ans. La tranche d’age

la plus touchée est celle comprise entre 60 et 70 ans avec un taux de 37
par rapport femmes :

La distribution montre une symétrie vers la droite et la gauche et présence d un pic dans la
distribution. La moyenne d’age est de 75ans, Les ages extrémes étaient de 50 et 90 ans. La

tranche d’age la plus touchée est celle comprise entre 70 et 80 ans avec un taux de 40%
111.2.3. La distribution des patients selon les régions :

L’étude de la répartition des cas selon leur origine géographique est résumée dans le
graphique suivant :

Tableau 4 : Répartition de la population d’étude selon les régions :

Région Effectifs
Médéa 22
. . 1

Si Mahjoub
- 1
Beni Slimene
1
Hannacha
Berrouagia 2
Ouzra 2
Ain Boucif 4
) 1
Chahbounia
Chellalet Eladhaoura 1
o 1
Sidi Naamane
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REGION
H Medea H Si Mahjoub H Beni Slimene E Hannacha
M Berrouagia M Ouzra i Ain Boucif i Chahbounia

L4 Chellalet Eladhaoura L1Sidi Naamane

3% 3% 3%

5%

5%
3%

Figure 16 : distribution en pourcentage des patients en fonction des régions

Géographiques

La région qui représente le pourcentage le plus éleveé est la région de Médéa avec 61% puis
Ain boucif avec 11% suivi par Ouzra et Berrougia 5%, Hnnacha, Beni slimene, Si Mahdjoub
avec 3%.

111.2.4. La distribution des patients selon les ATCD :

Nous avons effectue I'analyse de 36 cas patients concernant les maladies associées avec la
FPI

Par rapport ’homme :

Tableau 5 : Répartition de la population d’étude selon les régions

ATCD eff
Asthme 3
Asthme cervical 1
Arthrose cervical 1
Tabagique 4
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Cardiopathie

FP en stade de CPC

Pneumopathie interstitielle

Diabéte Type II

HTAP

Détresse respiratoire aigue

Bronchopathie

BPCO

FP

FID

Gastrite

Insuffisance respiratoire

Infection pulmonaire

R R N R NN R R o o k| k| w

CovID 19

ATCD (HOMME)

HATCD 8

Figure 17 : Répartition de la population d’étude selon les ATCD

Sur les 16 cas analysés | HTAP qui représente le pourcentage le plus élevé avec 19%, apres le
diabete type Il avec 14 %., puis la tabagique et FP avec 9%. , suivi les maladies cardiopathie,
asthme avec 7%. , et le reste entre 2 et 5 %. se sont des maladies globalement respiratoires

BPCO ,FID, insuffisance respiratoire , détresse R aigue , Asthme, bronchopathie infection
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respiratoire , covide -19 asthme cervicale , Arthrose cervical FP en stade de CPC ,

pneumopathie interstitielle et le gastrite

Par rapport femmes :

Tableu 6 : Répartition de la population d’étude selon les ATCD

ATCD eff

Opéré sur fibrome utérin

HTAP

Thyroidectomie

Probleme Rhumatologique

Cardiopathie

Tuberculose

FP

Hypothyroidie

Asthme Bronchique

Diabete Type II

Probléme digestive

IRC/Dialyse

CPC

R B e T S B S 2 1 R = RN S 1 | I 7o ) B SN B | S

Insuffisance respiratoire
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ATCD (FEMME)
HATCD
10 - 9
9 -
8 1 7 7
7 -
6 1 5 5 5
5 -
4 -
3 4
273 1 1 1 1 1 1 1
1
0
«O@
0
N
e’
R

Figure 18 : Répartition de la population d’étude selon les ATCD

Sur les 20 cas analysés la cardiopathie qui représente le pourcentage le plus élevé avec 20%,
aprés le | HTAP, FP avec 16%, puis le Diabete type Il, TP avec 15%. , suivi asthme
bronchique avec 11%. , et le reste entre 2 %. Se sont des maladies globalement différent,
insuffisance respiratoire, CPC, probléme rhumatologique, opéré sur fibrome utérin, probleme
digestive, Hypothyroidie, Thyroidectomie, IRC /Dialyse.

111.2.5. La distribution des patients selon les Diagnostic :

Tableau 7 : Répartition de la population d’étude selon les Diagnostic

Diagnostic eff
Ib en cours d'exploration 2
Dyspnée aigue sur FP en stade de CPC 1
BPCO 1
DR sur infection de FID 2
FP 17
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DR 7
Pleuropneumopathie 1
Exacerbation respiratoire 1
Sur IBP sur FP 6
Exacerbation BPCO 1
Crise d'asthme avec IBP 1
DIAGNOSTIC

H Ib en cours d'exploration H Dyspnée aigue sur FP en stade de CPC

HBPCO H DR sur infection de FID

HFP E DR

M Pleuropneumopathie k4 Exacerbation repiratoire

k4 Sur IBP sur FP L1 Exacerbation BPCO

L1 Crise d'asthme avec IBP

15% 3% 3% 5% 2% 2% 5%

Figure 19 : distribution en pourcentage des patients en fonction de diagnostic hommes/femme

La fibrose pulmonaire idiopathique (FPI) peut étre difficile a diagnostiquer. Plusieurs
maladies pulmonaires peuvent causer 1’essoufflement et la toux .on a la FPI représente le
pourcentage le plus élevé avec 45%, puis la DR avec 17%.suivi Sur IBP sur FP avec 15%. Ib en
cours d'exploration et le BPCO avec 5% est le rest entre 3et 2 % .Crise d'asthme avec. Exacerbation

BPCO. Exacerbation respiratoire .Pleuropneumopathie. Dyspnée aigue sur FP en stade de CPC
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111.3.Discussion

La maladie FPI dans nos jours est devenue un probléme de santé majeur émanant de la
pathologie respiratoire notamment, les facteurs de risques est liés au FPI, dans cette optique,
une étude épidémiologique a été menée dans 1’Algérie pour faire une comparaison selon les

criteres précédents.

Durant les surveillances épidémiologiques de FPI dans la wilaya de Medea, nous avons noté
une rareté des taux d’incidence brute de FPI, presque 36cas/944609habitants donc une
prévalence de 1’ordre 3,8cas/100000habitants pendant 8ans. Ce résultat est inferieur a celle de
la population Européenne qui avec une prévalence estimee a 11,5cas/100000habitants. Cette
maladie affecte 80000 a 110000 patients a travers I’Europe (Vancheri C. et al ; 2010). En
France 9000 patients sont touchés au total (Boehringer 1., 2019). Une étude rétrospective de
I’hopital A.Mami de I’Ariana de Tunisie pour FPI entre I’année 2005 et 2012 d’une
population restreinte a révéler que 70 patients ont été atteints de FPI (S.Aouadi. et al ; 2014).

Concernant le sexe nous avons obtenue une prédominance du sexe féminin avec un taux
d’incidence (56% femmes) et (44% hommes) représentant un sexe ratio F/H=1,25. Ce
résultat est en accord avec les résultats I’hopital A.Mami de 1’Ariana de la Tunisie ou il y a
avait une nette prédominance féminine avec un sexe ratio F/H =1,33 dans la population
étudiée. (S.Aouadi. et al ; 2014). En opposé les résultats de I’Europe qui indiquent une

légére prédominance masculine. (Cottin V. et al ; 2017).

Cette prédominance féminine peut étre expliquée par ’état immunitaire déficient de la
femme par rapport a I’homme aussi le changement hormonal que la femme subit le long de sa
vie, notamment pour le cycle de reproduction (puberté, grossesse et ménopause) auxquels
s’ajoutent les facteurs environnementaux (I’exposition des femmes aux poussieres, aux
détergents et aux produits chimiques qui les composent et certains traitements) tout ca
peuvent entrainer des pneumopathies interstitielles variées, il est suggéré qu’une succession
persistante de lésions microscopiques des cellules épithéliales alvéolaires venant de divers

agents environnementaux inhalés pourrait étre 1’¢lément déclencheur de FPI.

La pathologie était plus fréquente chez les femmes agees, qui avaient probablement plus de

probabilité d’avoir été exposé a des poussieres dans leur maison (ménage).
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Concernant I’age, nos résultats ont montré que cette maladie apparait apres I’adge de 50ans et
dans la majorité des cas aprés 60ans ce qui suggere que le vieillissement est un des facteurs
de risque pour cette pathologie. Ce résultat, correspond a 1’étude de Cottin V et collaborateurs

en 2017 ou ils ont observé que cette maladie débute apres 1’age de 60ans.

Les effets du vieillissement sur le systeme respiratoire sont équivalents a ceux observés
dans d’autres organes dont les performances fonctionnelles diminuent progressivement. Les
modifications liées a I’age dans les poumons sont observées par une diminution du débit
expiratoire de pointe et de I’échange gazeux et des mesures de la fonction pulmonaire telles
que la capacité vitale (quantité maximale d’air qui peut étre expirée suite a une inhalation
maximale), un Affaiblissement des muscles respiratoires et un Déclin dans 1’efficacité des

mécanismes de défense des poumons

Les maladies respiratoires ont une relation directe avec les changements climatiques donc le
changement de localisation géographique. D’aprés nos résultats, Nous avons trouvé 61% de
cas a Médea et 11% a Ain Boucif cette augmentation de la proportion de patients est peut étre

expliqué par la hauteur de ces zones qui sont trés froide en hiver et tres chaude en été.

L’air froid il irrite les voies respiratoires, car il est sec, en particulier chez les personnes
asthmatiques. (Kaitlyn Allen., 2021)

En hiver, La poussiére des tempétes de sable est une source majeure de maladies respiratoires.
Les niveaux d'allergenes en suspension dans l'air augmentent en raison des changements de
régime des vents qui contribuent au transfert de poussiére, de pollen, de germes, de
moisissures, d'allergénes, d'infections pulmonaires et cutanées dans l'air, en particulier en cas
de chaleur extréme, et ce fardeau devrait augmenter en raison de la augmentation continue des
températures L'ozone au sol, l'exposition a I'ozone augmente la fréquence et la gravité des
crises d'asthme, et provoque une irritation des yeux et du nez, de la toux, des bronchites et des

infections respiratoires. (Kaitlyn Allen., 2021)

Dans Berrouagia et Ouzra nous avons trouvé 5% et dans Si Mahjoub, Beni Slimene, Sidi
Naamane, Chellalet EIAdaoura, Chahbounia, Hannacha, nous avons noté 3% de nombre total
de patients. Ce résultat est peut étre expliqué par la situation de ces régions qui sont
considérés comme des zones de basse altitude donc la diminution de I’agressivité de climat

sur le systéme respiratoire.
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L'étude menée dans I'hopital de Médéa, a montré qu’il y a plusieurs maladies associée avec la

FP1 qui s'appelle les ATCD

Concernant 1’antécédent homme dans notre série, 16% de patients masculins ont des maladies
chroniques, I’HTAP qui représente le pourcentage le plus élevé avec 19%, par ce qu’elle est
due a un rétrécissement du diameétre des artéres des poumons. Le cceur (ventricule droit) se
voit opposer une resistance de plus en plus forte a I'éjection du sang vers les poumons.
L’hypertension pulmonaire touche les hommes et les femmes de tout age. (Frank H. et al ;

2019)

Nous avons obtenue la fréquence de diabete type Il avec 14%, facilitant les infections
respiratoires (Charlotte Arce., 2019). Donc les défenses immunitaires sont affaiblies. C’est
pour ¢a les diabétiques sont plus exposés aux infections respiratoires. Puis le tabagisme et FP
avec 9%. Le tabac peut aggraver le risque dans un contexte génétique prédisposant de

développer une FPI.

Concernant une étude ultérieure sur le tabagisme, Le tabac constitue la principale cause des
déces dans les pays industrialisés. La majeure partie de ces déces est due a des maladies
cardiovasculaires et respiratoires (Frangois L., 2008)

Nous avons aussi noté la présence de la cardiopathie et 1’asthme avec 7%, ces maladies

semblent constituer des facteurs de risques de forme sévere de la FPI.

Par ailleurs, nous avons des maladies globalement respiratoires BPCO ,FID ,insuffisance
respiratoire, détresse respiratoire aigue , Asthme, bronchopathie infection respiratoire , covid -
19 asthme cervicale , Arthrose cervical FP en stade de CPC , pneumopathie interstitielle et la

gastrite avec 2 et 5 %.

Concernant 1’antécédente femme, nous avons trouvé les cardiopathies 20%, les patientes qui
ont HTAP 16%, et les patientes qui avaient déja avant une FP avec un taux de 15%, sont les
plus touchés par la FPIl. Le cceur et les poumons travaillent ensemble pour maintenir les
cellules du corps approvisionnées en oxygene. Pendant la circulation sanguine, le cceur pompe
le sang pauvre en oxygeéne vers les poumons, puis recoit le sang oxygéné des poumons pour le
distribuer au reste du corps. Ce qui peut expliquer ce résultat qui montre qu’il existe une

relation tres clair entre ces maladies et la FPI. (Frank H. et al ; 2019)
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Nous avons aussi noté la participation de 1’asthme bronchique, diabete type Il, et de la
tuberculose avec un taux de 11% donc ces maladies peuvent étre considérer comme des

facteurs de risques qui déclenchent la FPI.

La fréquence des maladies thyroidiennes, de I’'I[RC, de CPC, de I'IR, des maladies
rhumatologiques, et des maladies digestives, est tres faible 2% par rapport aux autres maladies
précédentes.

Concernant le diagnostic, nos résultats indiquent la présence de la maladie de FP 42% dans la
majorité des cas.

Nous avons aussi trouvé la DR avec une fréquence de 17% et Sur IBP sur FP avec une
fréquence de 15%.

Les autres diagnostics (la DR sur infection de FID et I’IB en cours d’exploration par une
fréquence de 5%, pleuropneumopathie, Exacerbation Respiratoire, Exacerbation BPCO, et
crise d’asthme avec IBP avec une fréquence de 3%, un dyspnée aigue sur FP en stade de CPC,
et BPCO avec une fréquence 2%.

Apreés concertation avec les médecins du service de la réanimation de ’EPH de Médéa nous
avons trouvé que la FPI n’a pas de reméde, et il n’existe a ce jour, aucune intervention
médicale ou médicament permettant d’éliminer les cicatrices des poumons. Les traitements
actuels servent a ralentir la progression de la cicatrisation des poumons, mais n’atténuent pas
nécessairement les symptomes de la toux et de 1’essoufflement. 1l est demontré que la
pirfénidone (Esbriet) (cas témoin .Ce médicament n'existe pas en Algérie, et il colte plus de
2000 euros la boite,) et le nintedanib ralentissent tous deux la progression de la FPI, mais ils
ne sont pas tous efficaces chez les patients; de plus, certains patients ne peuvent pas les

prendre a cause de leurs effets secondaire.

D’autres medicaments peuvent étre utilisés pour atténuer les symptémes de la FPI comme
I’essoufflement et la toux. Cela inclut le traitement du reflux gastro-cesophagien au moyen de
la thérapie anti-acide et le traitement de 1’essoufflement par la prise d’opioides (une catégorie
de medicaments qui inclut la morphine). Les autres traitements incluent le supplément
d’oxygene, la réadaptation pulmonaire (entrainement a I’exercice, éducation et soutien aux

personnes vivant avec une maladie pulmonaire chronique) et la greffe de poumon.
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Voici les noms de certains des médicaments que nous avons trouvés dans les dossiers des
patients et leur fonction et les autres médicaments est pour les maladies qui sont associée a la
FPI.

-O? therapy : La cicatrisation des poumons peut empécher 1’absorption de 1’oxygéne dans le
corps. Un faible taux d’oxygeéne peut vous rendre encore plus essoufflé et fatigué. Si le taux
d’oxygene dans votre sang est trop faible, votre médecin pourrait vous prescrire un
supplément d’oxygene (oxygene a domicile). Cela aide a réduire 1’essoufflement, ce qui
permet d’étre plus actif. Certaines personnes atteintes de FPI ont besoin d’oxygene en tout
temps; d’autres n’ont besoin de cette thérapie que pendant la nuit ou a I’exercice. (Maladies

respiratoire A-z ; 2015)

Solumedrol : Celles de la corticothérapie générale per os lorsque la voie parentérale est

nécessaire en cas d'impossibilité de la voie orale. Equivalence anti-inflammatoire.

Séance d’aérosol : La nébulisation permet d’administrer au patient, par voie inhalée, des
substances actives directement au niveau de leurs cibles tissulaires situées dans la paroi

bronchique, la sphére ORL ou le poumon profond.

L’effet pharmacologique est obtenu plus rapidement que par voie générale, avec pour

avantage un passage systémique faible et moins d’effets secondaires.
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Conclusion :

La fibrose pulmonaire idiopathique, maladie d’évolution toujours péjorative, demeure
problématique en milieu hospitalier. Nécessitant une collaboration pluridisciplinaire
regroupant, cliniciens, radiologues et pathologistes. D'aprés nos résultats nous avons obtenue
une prédominance féminine, et un début de la maladie apres I'age de 50ans. Nous avons
constaté qu’il y a une relation avec la FPI et les changements climatiques dans les différentes
régions de la wilaya et aussi avec les antécédents de patients comme I'HTAP, diabéte et le
tabac chez les hommes. La prévalence de cardiopathie, HTAP, et de la tuberculose chez les

femmes.

Concernant le diagnostic nous avons la présence de la FP dans la majorité des cas.

Jusqu'a nos jours il n'existe aucun médicament pour traiter cette maladie mais il y a des
traitements aident a ralentir la progression de la FPI.

D’ou I’intérét de la création d’un centre de référence pour les maladies pulmonaires rares et
éventuellement des centres régionaux de compétences, afin d’adapter les modalités de

diagnostic et de prise en charge aux recommandations internationales.
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Tableau 8 : sexe homme

Effectifs | Age | Région ATCD Diagnostic Traitement
01 71 | Berrouagia | -Asthme cervical | 1_ Des interstitiels | -claforan -azontac -
(6ans) bilatéraux en cours | solumedrol
-Arthrose cervical d’exploration -02 therapy -precortyl -
Tabagique +++ 2_FP lovenox
-Cardiopathie
02 69 | Hannacha -FP en stade de CPC | Dyspnée aigue sur | -solumedrol  -lovenox -
-Hospitalisé en 2008 | fibrose pulmonaire | o*therapy
sur pneumopathie | en stade de CPC
interstitielle
03 69 | Medea -Diabete Type II IBP sur FP -o’therapy  -lovenox -
-Tabagique solumedrol
-HTAP -azontac
-Détresse
respiratoire aigue
04 84 | Simahjoub | -HTAP 1 DR -lovenox -solumedrol -
Beni -Tabagique 2_BPCO+FP azontac
slimene -Branchopathie -O%therapy -réhydratation
-BPCO ou Asthme
05 83 | Ouzra -HTAP DR sur infection de | -amoxil -lovenox -perfalgan
-Diabéte Type I FID -RHD -primpiran -amoclan
-FP -azontac -clarforan -
réhydratation -ciprolon -
o*therapy
75 | Médéa FID 1 _FID -solumedrol -azontac
2 _FP -réhydratation
-lovenox




Annexes

07 84 | Médéa -Diabete Type II FP -clarforan -lovenox
-HTAP o’therapy
-Gastrite -insulino therapy
-Infection solumedrol
pulmonaire -azontac
- Fibrose
pulmonaire
-Insuffisance
respiratoire

08 67 | Médéa -FID FP -claforan  -solumedrol
-BPCO azontac

09 59 | Ain Boucif | -HTAP DR -02 therapy -lovenox
-Diabete Type 1I solumedrol
-CoVID 19 -azontac -clarforan -dexa

-insulino therapy

10 57 | Médéa -HTAP FP -o’therapy -azontac
-Asthme solumedrol

11 67 | Ain Boucif | -Diabéte Type II Dyspnée sur FP -solumedrol -azontac
-FP -Insulino theray

12 72 | Medea -Asthme IBP sur FP -sintrom  -solumedrol
-Cardiopathie azontac

13 61 | Medea -HTAP FP /
-Insuffisance
respiratoire

14 64 | Medea -Tabagique DR -lovenox  -solumedrol
-Diabete Type 1I azontac
-Cardiopathie

15 77 | Berrouagia | -HTAP FP -Solumedrol -azontac
-FP

16 58 | Medea FP FP -Solumedrol -azontac
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Tableau 09 : sexe femme :

Effectifs | Age | Région ATCD Diagnostic Traitement
01 76 | Chahbounia | -Opéré fibrome | Pleuropneumopathie -Amoclan -solumedrol -lovenox
utérin -Azontac -perfalgon
-HTAP
-Thyroidectomie
-Probleme
rhumatologique
- Cardiopathie
02 66 | Médéa -Cardiopathie FP -Azontac -solumedrol -perfalgan
-Tuberculose
03 75 | Médéa FP FP -0? therapy -claforan -solumedrol
-Ranitidine -levenox -
réhydratation
-dicynone
04 65 | Ain Boucif -Cardiopathie 1 FP -Lovenox —dicynone -amoclan
-Hypothyroidie 2_ Une interstitiel | -Solumedrol -science d’aérosol
-Tuberculose bilatéral en | -azontac
exploration + FP
05 74 | Médéa / DR -Amoclan -solumedrol -lovenox
-réhydratation
06 77 | Ain Boucif -Asthme DR -Amoclan -solumedrol -azontac
bronchique -lovenox -o’therapy -dicynone
(pendant 40ans)
-Diabéete Type 1I
07 68 | Ouzra -HTAP DR 1ER TRT: -Amoclan -solumedrol
-Diabéete Type 1II -azontac -Lovenox -o%therapy
-perfalgan - (pas de corticoides)
2EME TRT: -solumedrol -azontac
- lovenox
08 81 | Chellalet El | -Diabete Type I | 1_ IBP sur FP -0? therapy -amoclan -
adhaoura -FP 2_ Exacerbation | solumedrol
-HTAP respiratoire -Azontac -lovenox -
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insulinotherapy
09 83 | Médéa -HTAP IBP sur FP -Cefizox -solumedrol -azontac
-Asthme -Science d’aérosol -lovenox
bronchique
-Cardiopathie
10 82 | Médéa FP Exacerbation BPCO -Amoclan -science d’aérosol
-azontac -Solumedrol -claforan
-oflocet
11 80 | Médéa -Asthme Crise d’asthme | -Science d’aérosol -solumedrol
bronchique sévéere avec IBP -Azontac -lovenox
-Cardiopathie FP
-HTAP
-Probleme
digestive
12 65 | Médéa -Tuberculose FP -Azontac -solumedrol -perfalgan
-FP
13 56 | Sidi Naaman | -Cardiopathie FP -Claforan —sintrom -digoxine
-IRC /dialyse -lasilix -azontac -solumedrol
-CPC -primperan
-FP
14 50 | Médéa -Insuffisance FP -Solumedrol -azontac -o? therapy
respiratoire
-FP
15 58 | Médéa -Cardiopathie FP -Solumedrol -azontac -lovenox
-HTAP -sintrom
16 74 | Médéa -Tuberculose FP -Azontac -solumedrol -perfalgan
-HTAP
17 77 | Médéa -Asthme Sur IBP sur FP -Science d’aérosol -solumedrol
bronchique -Azontac -lovenox
-Cardiopathie
18 54 | Médéa -Diabéte Type I | DR -Amoclan -0? therapy
-FP solumedrol
-Tuberculose -Azontac
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19 71 | BeniSlimen | -Asthme Dyspnée sur FP -Azontac -solumedrol
bronchique -Science d’aérosol

20 73 | Medea -Cardiopathie Sur IBP sur FP -Solumedrol -azontac
-Diabéte Type 1I -Sintrom
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Figure 20: radiographie d’un patient
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Figure 21 :Fiche de prescription Mesicale journalaire
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Figure 22 : TDM thoracique
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Figure 23 :ANGIO-TDM Thoracique
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Figure 24 : quelque analyses




